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要約：血液疾患の多くは発症頻度が低く，また，疾患分類の変遷や疾患単位数が極めて多様な
為，記述疫学情報が不十分である．昭和大学病院で血液疾患と確定診断した症例を後方視的に
集計し，発症動向を調査した．対象症例は 2005 年 1 月から 2011 年 12 月までの 7年間に昭和
大学病院血液内科を初診した 1824 例（男性 828 例，女性 996 例）である．年齢分布は 15 ～
98 歳で平均 60.0 歳であった．腫瘍性疾患が 56％，非腫瘍性疾患が 44％の比率であった．腫瘍
性疾患のうちリンパ系腫瘍が 60％，骨髄系腫瘍が 40％であった．調査対象期間の 7年間にお
いて，リンパ系腫瘍と骨髄系腫瘍の罹患者数の比率に有意な変化はみられなかった．形質細胞
腫瘍において，意義不明の単クローン性γグロブリン血症（MGUS）以外の形質細胞腫瘍は，
MGUS よりも有意にλ型の占める割合が高かった（P＝ 0.04）．非腫瘍性疾患では，鉄欠乏性
貧血が 45.3％を占め，特発性血小板減少性紫斑病 17.5％だった．本調査結果は血液疾患研究の
基盤となるものである．血液疾患の発症動向の評価や病因の解明のためには，正確で網羅的な
登録による継続的な疫学調査が必要である．
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　血液疾患の多くは 10 万人あたりの発病者数が 10
人未満と罹患率が低い．さらに血液悪性腫瘍は他の
固形腫瘍と異なり，血液塗沫検査や遺伝子検査など
病理組織学的診断以外で確定診断が得られるため，
病理組織診断結果のデータベースのみによる記述疫
学調査では不完全である．これまでの血液疾患の記
述疫学情報は，疾患分類の変遷や疾患単位数が極め
て多様なため不十分とされている1）．特に本邦にお
ける骨髄異形成症候群（MDS）は，これまでは腫
瘍のカテゴリに分類されていなかったため，正確な
疫学データが少ない2）．本研究は，当院における近
年の血液疾患と確定診断した症例を後方視的に解析
し，全国統計と比較することにより，疫学的特徴が
あるかを検討することを目的とする．
研 究 方 法
　対象は，2005 年 1 月 1 日から 2011 年 12 月 31 日
の期間に昭和大学病院血液内科を初診し，血液疾患
と確定診断された患者とした．外来受診記録および
入院診療録リストを調査することにより，昭和大学
病院血液内科外来初診の患者および初回入院の患者
を抽出した．外来初診患者は 2005 年 1 月 1 日から
2008 年 3 月 31 日までの受診者については，オーダ
リングシステムの履歴情報に登録された全ての血液
内科初診患者のリストから，保険病名，検査結果，
病理診断，他科依頼文書を参照して血液疾患患者を
抽出した．対象期間前に当院血液内科に受診歴のあ
る患者や，当院血液内科受診前に他院で当該血液疾
患と診断され他院で治療を受けた症例は除外した．
他院で血液疾患と確定診断され当科初診時未治療の
症例は集計対象とした．2008 年 4 月 1 日から 2011
年 12 月 31 日までの外来初診患者は，日本血液学会
血液疾患症例登録事業に報告した症例を抽出した．
最終診断名が，症候名のみ（赤血球増加症，顆粒球
減少症，汎血球減少症やリンパ節腫脹など）の症
例，非血液疾患の症例（血液腫瘍以外の癌腫，膠原
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病など），最終診断が疑い病名にとどまっている症
例，菊池病を含む反応性リンパ節炎，播種性血管内
凝固症候群（DIC）およびストレス多血症は除外し
た．伝染性単核球症，血球貪食症候群およびキャッ
スルマン病は集計対象とした．好酸球増多症候群／
好酸球性白血病はそれぞれを区別せず非腫瘍性疾患
の項目として集計した．腫瘍性疾患名については，
英名はWHO分類第 4版3）の記載を採用し，和名は
造血器腫瘍取扱い規約第 1版4）の記載を採用した．
非腫瘍性疾患名は日本血液学会編の血液専門医テキ
スト5）の記載に準拠した．日本血液学会の血液疾患
症例登録事業に登録した症例は，登録した病名を原
則とし，非登録症例については入院サマリに記載さ
れた病名を用いることを原則としたが，病理診断報
告書や検査所見等の再調査によってより適切な病名
がある場合は修正病名を採用した．病名が「悪性リ
ンパ腫」や「白血病」など細分類病名が確定されて
いない症例については，病理診断報告書や検査所見
を調査することで診断名を決定した．WHO分類第
4版ではMDSの異形成の有無については対象細胞
の 10％以上の異形成があるものを有意としている
が 3），本研究においては異型性の有所見率にかかわ
らず病理組織所見や塗沫標本所見で異形成の記載
があるものをWHO分類に基づくMDS と分類し，
ないものは idiopathic cytopenia of undetermined 
signiﬁcance （ICUS）と分類した．全ての症例を各疾
患単位に重複せずに分類した．症例データ解析は，
昭和大学医学部内科学講座血液内科学部門の医局内
にあるネットワーク非接続の PC上で行い，情報流
出の防止に留意した．本研究は昭和大学医の倫理委
員会の承認を得ている．骨髄系腫瘍とリンパ系腫瘍
の比率について，初診時期（年）による違いの有無
をFisher の正確確率検定（2× 7分割表）を用いて
検定した．形質細胞腫瘍におけるM蛋白の比率に
ついて，意義不明の単クローン性γグロブリン血症
（MGUS）症例とMGUS以外の症例をFisher の正確
確率検定（2× 2分割表）を用いて比較した．P＜
0.05 を有意とした．統計ソフトは Stata version 12
（StataCorp, College Station）を用いた．症例データ
のソーティング処理にMicrosoft Excel を用いた．
結 果
　対象症例数は1824例（男性828例，女性996例），
全対象症例の年齢分布は 15 ～ 98 歳で平均 60.0 歳，
中央値64.1歳であった．腫瘍疾患は1022例（56％），
非腫瘍疾患は 802 例（44％）であった．2005 年 1
月から 2008 年 3 月までの期間における血液内科外
来初診患者のうち本研究対象とする血液疾患患者の
割合は 38.8％だった．Table 1 に疾患および診断時
期別の症例数を示す．
　1．腫瘍性疾患
　腫瘍性疾患 1022 例の内訳は骨髄系腫瘍が 404 例
（40％），リンパ系腫瘍が 618 例（60％）だった．骨
髄系腫瘍とリンパ系腫瘍の比率は，時期による有意
な違いを認めなかった（P＝ 0.22）．骨髄系腫瘍 404
例のなかでは，急性骨髄性白血病（WHO 分類：
FAB 分類の移行期芽球増加を伴う不応性貧血
（RAEB-t）を含む）が 145 例（35.9％）と最多を占め，
MDS （WHO分類：RAEB-tを除く）が130例（32％）
と続いた．
　Table 2 に急性骨髄性白血病と MDS の FAB
分類6-9），WHO 分類第 4 版に従った分類を示す．
FAB分類では，急性骨髄性白血病が 137 例（分類
不能 26 例を含む），MDS（慢性単球性白血病，
ICUS を含む）が 145 例だった．WHO分類第 4 版
に基づく分類では，急性骨髄性白血病および関連前
駆腫瘍 136 例，系統不明な急性白血病 5例，分類不
能白血病 4例，MDS 124 例，ICUS 6 例だった．
　リンパ系腫瘍 618 例のうち，非ホジキンリンパ腫
597 例（96.6％），ホジキンリンパ腫 21 例（3.4％）
だった．免疫発現形質別では，B細胞性腫瘍（ホジ
キンリンパ腫を含む）567 例（91.7％），T/NK細胞
腫瘍51例（8.2％）だった．B細胞性腫瘍の内訳では，
びまん性大細胞型 B細胞リンパ腫（DLBCL）が
226 例（39.7％）と最多を占めた．B細胞リンパ芽
球性白血病／リンパ腫 24 例のうち，フィラデル
フィア染色体陽性例は 6例（25％）だった．T/NK
細胞腫瘍では，末梢性T細胞リンパ腫，非特定型
（PTCL, NOS）が 11 例（21.5％）と最多だった．
　B細胞腫瘍のうち形質細胞腫瘍は 145 例（25.6％）
だった．病型別ではMGUSが 43 例，形質細胞骨髄
腫（多発性骨髄腫）／形質細胞腫が 96 例，原発性ア
ミロイドーシス（形質細胞骨髄腫非合併例）が 6例
だった．Table 3 に形質細胞腫瘍の症例数をM蛋
白別に示す．形質細胞骨髄腫／形質細胞腫症例を
M蛋白によって分類すると，IgG 型 52 例（54％），
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Table 1　Number of cases with hematological disorders according to the year of initial consultation （n ＝ 1824）
Disorder Abbreviation 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 Total Sex （M/F） ％ Age median （range）
Neoplastic disorders （n ＝ 1022）
Myeloid neoplasms （n ＝ 404）
Chronic myelogenous leukemia, BCR-ABL1 positive CML 6 4 8 7 7 10 4 46  （33/13） 11.4 51.6 （20-82）
Chronic neutrophilic leukemia CNL 0 0 0 0 0 1 1 2  （2/0） 0.5 76.7 （74-78）
Polycythemia vera PV 2 0 4 0 1 0 4 11  （5/6） 2.7 73.9 （49-79）
Primary myeloﬁbrosis PMF 1 1 1 0 2 2 0 7  （3/4） 1.7 71.9 （48-86）
Essential thrombocythemia ET 11 5 9 9 8 7 5 54  （25/29） 13.4 72.1 （27-92）
Myeloproliferative neoplasm, unclassiﬁable MPN,U 0 1 1 0 0 0 0 2  （1/1） 0.5 77.1 （68-85）
Chronic myelomonocytic leukemia CMML 1 0 1 2 2 0 1 7  （5/2） 1.7 81.6 （79-93）
Myelodysplastic syndromes （excluding RAEB-t） MDS 20 17 19 20 14 22 18 130  （80/50） 32.2 76.5 （19-96）
Refractory anaemia with excess of blasts in transformation RAEB-t 1 3 1 2 1 0 0 8  （3/5） 2.0 71.5 （65-91）
Acute myeloid leukemia （excluding RAEB-t） AML 21 20 17 11 10 23 29 131  （72/59） 32.4 59.4 （15-97）
Other acute leukemias 0 1 2 1 1 0 1 6  （2/4） 1.5 69.6 （19-85）
Total of myeloid neoplasms 63 52 63 52 46 65 63 404 （231/173） 100.0
Lymphoid neoplasms （n ＝ 618）
B-cell neoplasms （n ＝ 567）
B lymphoblastic leukemia/lymphoma B-ALL/LBL 1 2 5 5 6 3 2 24  （11/13） 3.9 45.4 （17-86）
Chronic lymphocytic leukemia/small lymphocytic lymphoma CLL/SLL 1 4 3 2 1 2 4 17  （9/8） 2.8 67.0 （48-93）
B-cell prolymphocytic leukemia B-PLL 0 0 1 0 0 0 0 1  （1/0） 0.2
Hairy cell leukemia HCL 0 0 0 0 2 2 0 4  （1/3） 0.6 70.7 （59-89）
Lymphoplasmacytic lymphoma/Waldenström macroglobulinemia LPL/WM 4 2 1 2 2 0 3 14  （11/3） 2.3 73.9 （56-89）
Monoclonal gammopathy of undetermined signiﬁcance MGUS 4 9 9 7 9 4 1 43  （27/16） 7.0 72.0 （37-92）
Plasma cell myeloma/plasmacytoma PCM/PC 12 17 11 15 14 13 14 96  （54/42） 15.5 70.0 （40-92）
Primary amyloidosis; PA 1 1 2 0 1 1 0 6  （4/2） 1.0 65.9 （40-70）
Extranodal marginal zone lymphoma of mucosa-associated lymphoid tissue MALT 3 4 6 3 7 1 3 27  （11/16） 4.4 70.4 （28-85）
Nodal marginal zone lymphoma NMZL 2 0 2 0 1 0 0 5  （2/3） 0.8 74.6 （44-81）
Follicular lymphoma FL 4 5 5 16 6 10 11 57  （25/32） 9.2 64.9 （30-87）
Mantle cell lymphoma MCL 3 0 1 0 0 1 1 6  （6/0） 1.0 66.7 （43-87）
Diﬀuse large B-cell lymphoma DLBCL＊ 34 35 35 30 30 29 33 226  （122/104） 36.6 71.0 （19-96）
Primary eﬀusion lymphoma PEL 0 1 0 0 0 0 1 2  （2/0） 0.3 69.4 （64-74）
Burkitt lymphoma BL 0 1 0 0 1 1 0 3  （2/1） 0.5 50.0 （43-65）
B-cell lymphoma, unclassiﬁable, with features intermediate Intermediate
0 0 0 0 0 1 0 1  （0/1） 0.2
between diﬀuse large B-cell lymphoma and Burkitt lymphoma DLBCL/BL
Unclassiﬁable B-cell neoplasms 1 3 1 1 1 1 6 14  （4/10） 2.3 70.5 （42-84）
Hodgkin lymphoma HL 2 3 3 4 5 1 3 21  （9/12） 3.4 63.9 （17-88）
Total of B-cell neoplasms 72 87 85 85 86 70 82 567  （301/266） 91.7
T- and NK-cell neoplasms （n ＝ 51）
T lymphoblastic leukemia/lymphoma T-ALL/LBL 1 1 0 0 1 2 0 5  （1/4） 0.8 25.7 （15-77）
T-cell prolymphocytic leukemia T-PLL 0 1 0 0 0 0 0 1  （0/1） 0.2
T-cell large granular lymphocytic leukemia T-LGL 0 1 0 0 0 0 0 1  （0/1） 0.2
Adult T-cell leukemia/lymphoma ATLL 1 3 1 1 2 1 0 9  （4/5） 1.5 72.8 （59-93）
Extranodal NK/T cell lymphoma, nasal type ENNKTL 0 1 5 0 1 1 2 10  （7/3） 1.6 62.8 （27-83）
Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma SPTCL 0 1 0 0 0 0 0 1  （1/0） 0.2
Primary cutaneous CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders PCD30＋LPD 0 1 0 0 0 0 0 1  （1/0） 0.2
Peripheral T-cell lymphoma, not otherwise speciﬁed PTCL,NOS 2 1 1 0 3 3 1 11  （9/2） 1.8 65.7 （42-83）
Angioimmunoblastic T-cell lymphoma AITL 3 1 2 0 0 0 2 8  （8/0） 1.3 73.8 （47-82）
Anaplastic large cell lymphoma, ALK positive ALCL, ALK＋ 0 0 0 0 1 0 0 1  （1/0） 0.2
Anaplastic large cell lymphoma, ALK negative ALCL ALK－ 0 0 0 1 0 0 2 3  （3/0） 0.5 43.0 （40-46）
Total of T- and NK-cell neoplasms 7 11 9 2 8 7 7 51  （35/16） 8.3
 Total of lymphoid neoplasms 79 98 94 87 94 77 89 618  （336/282） 100.0
Non-neoplastic disorders （n ＝ 802）
Iron deﬁciency anemia IDA 60 42 41 60 55 65 40 363  （49/314） 45.3 40.5 （15-92）
Megaloblastic anemia MA 12 9 7 10 4 6 4 52  （31/21） 6.5 73.3 （26-91）
Hemolytic anemias HAs 6 9 8 7 3 5 6 44  （23/21） 5.5 49.0 （26-82）
Hemoglobinopathy （including thalassemia） 1 0 2 1 1 1 2 8  （3/5） 1.0 31.9 （24-53）
Evans syndrome 0 1 0 0 0 3 0 4  （2/2） 0.5 57.9 （46-79）
Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria PNH 0 0 0 1 0 0 0 1  （0/1） 0.1
Hereditary spherocytosis HS 1 4 1 0 0 0 0 6  （3/3） 0.7 42.5 （28-74）
Other HAs （including AIHAs except Evans syndrome） 4 4 5 5 2 1 4 25  （15/10） 3.1 62.6 （26-82）
Aplastic anemia AA 7 8 9 8 7 8 1 48  （12/36） 6.0 61.1 （19-87）
Pure red cell aplasia PRCA 0 1 0 1 1 0 1 4  （1/3） 0.5 80.1 （73-87）
HIV infection/acquired immunodeﬁciency syndrome HIV/AIDS 6 6 4 11 5 3 6 41  （36/5） 5.1 41.8 （17-74）
Infectious monocytosis IM 3 1 0 4 6 5 3 22  （11/11） 2.7 28.2 （17-58）
Hemophagocytic syndrome/chronic active EBV infection HPS/CAEBV 1 1 6 1 3 1 0 13  （6/7） 1.6 63.3 （23-86）
Immunogenic （idiopathic） thrombocytopenic purpura ITP 20 16 28 30 17 17 12 140  （54/86） 17.5 64.8 （19-95）
EDTA-dependent pseudothrombocytopenia EDP 1 2 1 5 8 4 8 29  （11/18） 3.6 57.1 （22-86）
Thrombotic thrombocytopenic purpura TTP 0 0 1 0 0 2 0 3  （1/2） 0.4 36.5 （22-68）
Hemophilia 0 1 1 0 3 0 1 6  （5/1） 0.7 43.7 （22-53）
Coagulation factor disorders （excluding hemophilia and DIC） CFDs 0 1 1 1 2 2 1 8  （2/6） 1.0 53.4 （17-84）
Hypereosinophilic syndrome/chronic eosinophilic leukemia HES/CEL 2 2 2 3 8 2 6 25  （17/8） 3.1 58.6 （17-89）
Castleman disease CD 2 1 0 0 0 0 0 3  （1/2） 0.4 28.6 （21-49）
IgG4-related disease IgG4RD 0 0 0 1 0 0 0 1  （1/0） 0.1
Total of non-neoplastic disorders 120 100 109 142 122 120 89 802  （261/541） 100.0
Abbreviation and Japanese name for the disorder : M/F, male/female ; CML, 慢性骨髄性白血病，BCR-ABL1 陽性 ; CNL, 慢性好中球性白血病 ; PV, 真性赤血球増加症 ; PMF, 原発性骨髄線維症 ; ET, 本態性血小
板血症 ; MPN,U, 骨髄増殖性腫瘍，分類不能 ; CMML, 慢性骨髄単球性白血病 ; MDS, 骨髄異形成症候群 ; RAEB-t, 移行期芽球増加を伴う不応性貧血 ; AML, 急性骨髄性白血病 ; B-ALL/LBL, B 細胞リンパ芽球性
白血病/リンパ腫 ; CLL/SLL, 慢性リンパ性白血病/小リンパ球性リンパ腫 ; B-PLL, B 細胞前リンパ球性白血病 ; HCL, 有毛細胞白血病 ; LPL/WM, リンパ形質細胞性リンパ腫/ワルデンシュトレームマクログロブ
リン血症 ; MGUS, 意義不明の単クローン性γグロブリン血症 ; PCM/PC, 形質細胞骨髄腫/形質細胞腫 ; PA, 原発性アミロイドーシス ; MALT, MALTリンパ腫 ; NMZL, 節性辺縁帯 B細胞リンパ腫 ; FL, 濾胞性
リンパ腫 ; MCL, マントル細胞リンパ腫 ; DLBCL, びまん性大細胞型B細胞リンパ腫 ; PEL, 浸出液原発リンパ腫 ; BL, バーキットリンパ腫 ; Intermediate BL/DLBCL, B 細胞リンパ腫，分類不能型：びまん性大
細胞型B細胞リンパ腫とバーキットリンパ腫の中間型 ; HL, ホジキンリンパ腫 ; T-ALL/LBL, T 細胞リンパ芽球性白血病/リンパ腫 ; T-PLL, T 細胞前リンパ性白血病 ; T-LGL, T 細胞大顆粒リンパ球性白血病 ; 
ATLL, 成人 T細胞白血病/リンパ腫 ; ENNKTL, 節外性鼻型NK/T細胞リンパ腫 ; SPTCL, 皮下脂肪組織炎様T細胞リンパ腫 ; 原発性皮膚CD30 陽性 T細胞リンパ増殖異常症 ; PTCL,NOS, 末梢性T細胞リン
パ腫，非特定型 ; AITL, 血管免疫芽球性T細胞リンパ腫 ; ALCL, 未分化大細胞型リンパ腫 ; IDA, 鉄欠乏性貧血 ; MA, 巨赤芽球性貧血 ; HAs, 溶血性貧血 ; PNH, 発作性夜間血色尿症 ; HS, 遺伝性球状赤血球症 ; 
AIHAs, autoimmune hemolytic anemias, 自己免疫性溶血性貧血 ; AA, 再生不良性貧血 ; PRCA, 赤芽球癆 ; HIV, Human immunodeﬁciency virus ; AIDS, 後天性免疫不全症候群 ; IM, 伝染性単核球症 ; EBV, 
Epstein-Barr virus ; HPS/CAEBV, 血球貪食症候群/慢性活動性 EB ウイルス感染症 ; ITP, 特発性血小板減少性紫斑病 ; EDP, EDTA 依存性偽性血小板減少症 ; TTP, 血栓性血小板減少性紫斑病 ; DIC, 
disseminated intravascular coagulation, 播種性血管内凝固症候群 ; Hemophilia, 血友病 ; CFDs, 凝固系因子疾患 ; HES/CEL, 好酸球増加症/好酸球性白血病 ; CD, キャッスルマン病 ; IgG4RD, IgG4 関連疾患．＊, 
DLBCL includes 3 cases of intravascular large B-cell lymphoma （IVLBCL） and 1 case of senile EBV-associated B-cell lymphoproliferative disorder.
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IgA 型 27 例（28％），IgD 型 1 例（1.4％），Bence 
Jones 型 14 例（14％），非分泌型 1 例（1.4％），軽
鎖別にみるとκ型46例，（48％），λ型47例（49％）
だった．MGUS 以外の形質細胞腫瘍は，MGUS と
比較して有意にλ型の割合が高かった（オッズ比
2.20；95％信頼区間 0.98-5.06，P＝ 0.04）．IgG 型と
非 IgG 型の比率について病型別に解析したところ，
MGUS の IgG 型の割合がMGUS 以外の形質細胞腫
瘍よりも高い傾向を認めたが，有意差は認めなかっ
た（P＝ 0.07）．
　リンパ形質細胞性リンパ腫／ワルデンシュトレー
ムマクログロブリン血症 14 例の免疫グロブリン軽
鎖の比率はκ型 8例，λ型 6例だった．
　2．非腫瘍性疾患
　非腫瘍性疾患 802 例の内訳では，鉄欠乏性貧血が
363 例と非腫瘍性疾患の 45.3％を占め，特発性血小
板減少性紫斑病（ITP）が 140 例（17.5％）と続い
た（Table 1）．
　巨赤芽球性貧血 52 例の病因は，ビタミン B12 欠
乏 48 例，葉酸欠乏 2例，両欠乏例 2例だった．溶
血性貧血 29 例（異常ヘモグロビン症，発作性夜間
ヘモグロビン尿症（PNH）および遺伝性球状赤血
球症（HS）を除く）のうち，寒冷凝集素症が 1例，
心臓弁置換術後が 2例で，Coombs 試験陽性例（直
接・間接いずれか）は 16 例（55％）だった．異常
ヘモグロビン症のうちサラセミアは 6例で，人種別
では日本人 1例，外国出身者 5例だった．
　血球貪食症候群（HPS）13 例のうち慢性活動性
EBウイルス感染症（CAEBV）は 2例だった．
　血友病 6例のうち，先天性血友病は 5例で全例が
男性，後天性血友病は 1 例で女性だった．血友病
Aが 4 例で血友病 Bが 2 例だった．血友病を除く
凝固系因子疾患は 8例で，内訳は抗リン脂質抗体症
候群 2 例，von Willebrand 病 2 例，第 X因子欠乏
症 1例，第XI 因子欠乏症 1例，アンチトロンビン
III 欠損症 1例，プロテインC欠乏症 1例だった．
考 察
　当院における血液疾患の受診動向をまとめた．こ
れまでのわが国における血液疾患の動向として，日
本血液学会血液疾患症例登録の集計データがある．
しかし血液疾患登録作業は各医療機関の医師の労務
環境，診断能力が大きく関与する．今回の研究で
Table 2　 Number of cases of acute myeloid leukemia and 
myelodysplastic syndromes according to FAB 
and WHO classiﬁcations
FAB classiﬁcation n
AML （n＝ 137）
M0 5
M1 22
M2 38
M3 14
M4 11
M5 13
M6 7
M7 1
Unclassiﬁable 26
MDS  （n ＝ 145）
RA 78
RARS 39
RAEB 13
RAEB-t 8
CMML 7
Total 282
WHO classiﬁcation 4th edition n
AML （n＝ 135）
AML with t（8 ;21）（q22 ;q22）; RUNX1-RUNX1T1 8
APL with t（15 ;17）（q22 ;q12）; PML-RARA 14
AML with myelodysplasia-related changes 20
Therapy-related myeloid neoplasms 1
AML with minimal diﬀerentiation ; M0 5
AML without maturation ; M1 22
AML with maturation ; M2 30
Acute myelomonocytic leukaemia ; M4 11
Acute monoblastic and monocytic leukaemia ; M5 13
Acute erythroid leukaemia ; M6 7
Acute megakaryoblastic leukaemia ; M7 1
Acute basophilic leukaemia 1
Acute panmyelosis with myeloﬁbrosis 2
AML-related precursor neoplasms （n ＝ 1）
Blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm 1
Acute leukemias of ambiguous lineage  （n ＝ 5）
Mixed phenotype acute leukemia with t（v;11q23）; MLL rearranged 1
Mixed phenotype acute leukemia, T/myeloid, NOS 1
Mixed phenotype acute leukemia, NOS - rare types 3
Unclassiﬁable acute leukemia 4
MDS  （n ＝ 124）
RCUD 46
RCMD 27
RARS 10
RAEB-1 20
RAEB-2 18
MDS with del（5q-） 1
MDS-U 2
ICUS （n ＝ 6） 6
Total 275
FAB, French-American-British ; AML, acute myeloid leukemia ; MDS, 
myelodysplastic syndromes ; RA, refractory anaemia ; RARS, RA with 
ring sideroblasts ; RAEB （FAB）, RA with excess of blasts ; RAEB-t, 
RAEB in transformation ; CMML, chronic myelomonocytic leukaemia ; 
APL, acute promyelocytic leukemia ; RCUD, refractory cytopenia with 
unilineage dysplasia ; RCMD, refractory cytopenia with multilineage 
dysplasia ; RAEB （WHO）, RA with excess blasts ; MDS-U, MDS, un-
classiﬁable ; ICUS, Idiopathic cytopenia of undetermined signiﬁcance.
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は，当科を受診した全患者のリストから血液専門医
が診療情報を参照して，ほぼ網羅的に当科を受診し
た血液疾患症例を抽出した．したがって，本研究で
は，血液内科を介せずに診断，治療が完了する血液
疾患は把握できていない．該当する疾患として，小
児科における小児血液疾患，皮膚科における菌状息
肉症，腎臓内科における血栓性血小板減少性紫斑病
（TTP）並びに耳鼻咽喉科および消化器内科におけ
る伝染性単核球症などが挙げられる．小児血液分野
では昭和大学藤が丘病院小児科が中心に診療してお
り，皮膚T細胞リンパ腫の当院病理確定診断数は
年間 5例未満と少ないため10），今回の研究の対象外
となった症例による昭和大学病院の血液腫瘍症例数
への影響は限定的と考えられる．
　観察対象期間 7年間において，腫瘍性疾患，非腫
瘍性疾患ともに連続的な増加または減少傾向がみら
れた疾患はなかった．全国がん罹患モニタリング集
計対象地域のデータからの年齢調整罹患率の経年推
移では，白血病と多発性骨髄腫の有意な変化はみら
れていないが，悪性リンパ腫の増加傾向が報告され
ている2）．調査対象期間の7年間において造血器腫瘍
のうちリンパ系腫瘍が占める割合に有意な変化は認
められなかったが，当院で悪性リンパ腫と病理診断
された症例数の 30年間の観察では増加が報告されて
いる11）．悪性リンパ腫の罹患率については今後も増
加することが予想され，その疫学調査は重要である．
　造血器腫瘍は他の腫瘍に比べて，疾患分類の多様
性，病理分類の変遷などが著しく，記述疫学的情報
は十分ではない．地域がん登録を含むがん登録で
は，悪性腫瘍における造血器腫瘍の割合は 5％程度
であり，本邦の悪性リンパ腫，白血病および多発性
骨髄腫を合計した年齢調整罹患率は人口 10 万人当
たり男性 19.7 人，女性 13.6 人と報告されている2）．
男性の年齢調整罹患率は女性より 1.44 倍多いと報
告されている．われわれの結果では，白血病，悪性
リンパ腫および多発性骨髄腫の症例数は 7年間で男
性 382 例，女性 332 例と男性が女性より 1.15 倍多
かった．
　本邦の骨髄性白血病の疾患統計は，ICD-O 第 3
版が作成されるまで，急性骨髄性白血病，慢性骨髄
性白血病，骨髄性白血病，NOS 等の分類のみだっ
た為，不十分な分類に基づき行われていた1）．FAB
分類別の頻度として，松村らはM0 2 ～ 5％，M1 
20 ～ 25％，M2 20 ～ 25％，M3 10％，M4 20 ～
25％，M5 3 ～ 6％，M6 3 ～ 4％，M7 1 ～ 2％と記
載している12）．Bacher らの 3044 人の急性骨髄性白
血病を対象とした研究ではM0 3.4％，M1 14.9％，
M2 32.0％，M3 4.07％，M4 16.5％，M5a 2.7％，
M5b 3.15％，M6 3.4％，M7 0.49％，RAEB-t 2.3％，
二次性 8.2％，治療関連 4.5％と報告されている13）．
FAB分類別の頻度は，これまでの報告とほぼ同様
の割合だった．t（8；21）転座をともなう急性骨髄
Table 3　 Number of plasma cell neoplasms as determined by the M protein status 
on serum electrophoresis （n ＝ 145）
Plasmacytic myeloma/
Plasmacytoma （n ＝ 96）
MGUS 
（n ＝ 43）
Primary amyloidosis
（n ＝ 6）
Heavy chain 
Light chain
κ λ Unknown κ λ κ λ
IgG 25 26 1 22 8 1 0
IgA 11 16 0 2 3 0 2
IgM 0 0 0 4 1 0 0
IgD 1 0 0 0 0 0 0
Bence Jones 9 5 0 1 2 1 2
Non-secretary 0 0 1
Unknown 0 0 1
Total 46 47 3 29 14 2 4
MGUS, monoclonal gammopathy of undetermined signiﬁcance.
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性白血病はM2 の 25％程度を占めると報告されて
おり12），今回の結果（21％）もほぼ同様であった．
　成人急性リンパ性白血病の中でフィラデルフィア
染色体陽性急性リンパ性白血病は 3～ 4割を占める
と報告されている14）．今回の調査では急性リンパ性
白血病の 25％にフィラデルフィア染色体異常を認
めた．
　MDS は，WHO分類に基づいた ICD-O 第 3 版が
使用されるまで地域がん登録の対象疾患ではなかっ
た為1），MDS の日本の疾患統計情報は不十分であ
る．厚生省特定疾患特発性造血障害調査研究班の全
国調査においてMDS の本邦の 1991 年時点での有
病率は 10 万人あたり 2.7 人と報告されている15）．
全国調査における白血病罹患率とMDS 罹患率は
ほぼ同等であり，今回の調査においても白血病と
MDSの症例数はほぼ等しかった．
　本邦における悪性リンパ腫のWHO第 3 版分類
に基づく報告として Lymphoma study group of 
Japanese pathologists による報告がある16）．非ホジ
キンリンパ腫が 95％を占め，B/T細胞別では B細
胞が 90％を占めていると報告されており，今回の
調査でもほぼ同様の結果であった．成人 T細胞白
血病／リンパ腫（ATLL）はリンパ系腫瘍の 1.5％
だった．Aoki らはリンパ系腫瘍に占めるATLL の
割合を地域別に集計し，関東地方 2.8％，九州地方
17.9％，全国 20.6％と報告している17）．本研究でも
当院のATLL の割合が九州地方と比較して低いこ
とが確認された．
　形質細胞腫瘍についての免疫グロブリン別の頻度
は，日本の報告では，IgG 型 59.1％，IgA型 21.8％，
IgM型 0.2％，IgD 型 3.5％，Bence Jones 型 13.1％，
混在型 0.5％，軽鎖別ではκ型 56.9％，λ型 43.1％と
報告されている18）．また，骨髄腫の 2.55％が分泌不
全型，0.45％が非産生型であると報告されている18）．
MGUSは多発性骨髄腫の前がん状態であることが示
されている19）．MGUSから多発性骨髄腫への進展リ
スクは IgG 型で低いとされ20），本研究でもMGUS
以外の形質細胞腫瘍で非 IgG型の比率が高い傾向を
認めた．λ型骨髄腫はκ型骨髄腫よりも予後不良で
ある18）．λ型の割合は，MGUS よりもMGUS 以外
の形質細胞腫瘍において有意に高かった．λ型
MGUSはκ型よりも骨髄腫等に移行しやすい傾向を
認めた．海外のワルデンシュトレームマクログロブ
リン血症の軽鎖の比率はκ :λ＝ 3：1と報告されて
いるが 21），われわれの結果は 1.3：1だった．人種間
の違いも考えられる．
　原発性骨髄線維症に関して，本邦の罹患率に関す
る正確な報告はこれまでにない．本邦の原発性骨髄
線維症の有病者数は 480 人と推定されている22）．今
回の調査で原発性骨髄線維症は，急性骨髄性白血病
の 1/20 程度の罹患者数だったことから，原発性骨
髄線維症の罹患率は 10 万人あたり0.1 人程度と推計
されるが，今後の全国調査が必要である．
　再生不良性貧血の本邦の有病者は約 5000 人と報
告され23），年間新規患者発生数は 100 万人あたり 5
人前後と推計されており24），当院での年間初診患者
数は平均 6.85 例だった．赤芽球癆の罹患率について
正確な報告はないが 25），今回の調査で再生不良性貧
血の 1/12 程度の割合であった．
　本邦の自己免疫性溶血性貧血（温式と冷式を含
む；AIHAs）の罹患率は 100 万人あたり1～ 5人と
推定されている26）．今回の結果ではCoombs 試験陽
性の溶血性貧血の症例数は再生不良性貧血の約 1/3
だった．Coombs 陽性 AIHAs の罹患率は，再生不
良性貧血の全国推計値より100 万人あたり 1.7 人前
後と推計される．AIHAsの内訳として，温式AIHA
が 90.4％，冷式AIHAが 9.6％（寒冷凝集素症 7.7％，
発作性寒冷ヘモグロビン尿症 1.9％）と報告されてい
る26）．本研究では溶血性貧血症例（異常ヘモグロビ
ン症，PNH および HS を除く）の 45％が Coombs
試験陰性だったが，Coombs 陰性 AIHAは AIHAs
の 5～ 10％程度と報告されている27）．
　巨赤芽球性貧血の 96％はビタミン B12 欠乏症で
あった．本邦における巨赤芽球性貧血の病因別調査
として，小峰は関東地方の巨赤芽球性貧血 330 例の
うちビタミン B12 欠乏（悪性貧血を含む）97％，
葉酸欠乏 2％であったと報告し28），われわれも同様
の結果を得た．米国の 65 歳以上を対象とした調査
結果では，栄養性貧血患者 965,000 人におけるビタ
ミン B12 単独欠乏者と葉酸単独欠乏者は同程度
（17.2％，18.8％）と報告されており，本邦における
調査結果とは大きく異なる29）．本邦では葉酸摂取不
足による症例は少数だが，高齢者では食事からの葉
酸吸収が低下することが報告されており30），高齢化
に伴う葉酸欠乏症例数の動向に注意が必要である．
　EDTA依存性偽性血小板減少症の症例数は，ITP
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の症例数の約 1/5 に相当した．血小板減少所見を認
めた際には必ず EDTA依存性偽性血小板減少症を
鑑別する必要がある．
　本データベースは血液疾患研究の基盤となるもの
であり，今後も各血液疾患の疫学調査を継続するこ
とによって，日本のがん登録事業の精度管理を上
げ，病因等の解明の一助となるものと期待される．
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A DESCRIPTIVE EPIDEMIOLOGICAL STUDY OF HEMATOLOGICAL  
DISORDERS IN SHOWA UNIVERSITY HOSPITAL
Hirotsugu ARIIZUMI, Takashi MAEDA, Hidetoshi NAKASHIMA, 
Norimichi HATTORI, Kouji YANAGISAWA, Bungo SAITO, 
Hiroshi HARADA, Tsuyoshi NAKAMAKI, Hiraku MORI 
and Shigeru TOMOYASU
Division of Hematology, Department of Medicine, Showa University School of Medicine
　Abstract 　　 As hematological disorders are generally uncommon and the various means of classiﬁ-
cation have been frequently revised, the epidemiological data of speciﬁc hematological disorders is insuﬃ-
cient.  We conducted a retrospective study of patients diagnosed with hematological disorders and evalu-
ated the trends in incidence.  We enrolled 1824 patients who visited the Department of Hematology, 
Showa University Hospital between January 2005 and December 2011 （males 828, females 996）.  The 
mean patient age was 60.0 （15‒98） years.  Our results revealed that neoplastic hematological disorders 
accounted for 56％ of the cases and non-neoplastic hematological disorders accounted for 44％.  Among 
the cases of neoplastic hematological disorders, 40％ were myeloid neoplasms and 60％ were lymphoid 
neoplasms.  The ratio between the incidences of lymphoid and myeloid neoplasms did not signiﬁcantly 
vary over the research period spanning 7 years.  Among plasma cell neoplasms, the proportion of neo-
plasms secreting lambda-type chains of immunoglobulins was signiﬁcantly lower in cases of monoclonal 
gammopathy of undetermined signiﬁcance （MGUS） than in others （P＝ 0.04）.  Thus, lambda-type chain 
immunoglobulin secretion seems to be a risk factor for progression of MGUS.  Among the non-neoplastic 
hematological disorders, 45.3％ were iron deﬁciency anemia and 17.5％ were immunogenic thrombocyto-
penic purpura.  In conclusion, the results of our research provide basic information for studies concerning 
hematological disorders.  Further epidemiological studies with accurate and exhaustive enrollment are 
needed to clarify the causes of hematological disorders and to evaluate their trends in incidence.
Key words : hematological disorder, descriptive epidemiology, incidence rate, statistic on disease
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